. UNIVERSITI
= DE REIMS

CHAMPAGNE-ARDENNI

CHU Reims

Atrésie Pulmonaire a Septum Intact
APSI

Pr. Pierre Mauran
AMH-CHU Reims

M3C

Centre de Compétence
Malformations Cardiaques Congeénitales Complexes
American Memorial Hospital - CHU Reims



Atresie pulmonaire a septum intact
- VD

— plus ou moins hypoplasique
* Tripartite
» Bipartite
* Monopartite

— sans issue hormis une IT
 Atrésie orificielle pulmonaire
« Septum intact

« Circulation pulmonaire dépendante

— d’un shunt D-G obligatoire par le FOP
— d'un PDA : cardiopathie DUCTO-DEPENDANTE

e + anomalies coronaires
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Figure 1. This window dissection shows the 3 components of a normal
nght ventnicle. Courtesy of Professor Y. Ho

R. Alonzo-Gonzalez et al. The right heart in adults with congenital heart disease. Rev Esp Cardiol. 2010;63(9):1070-86
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C.Frescura and G.Thiene. Front.Pediatr.,2014.2(62): 1-17. Doi: 10.3389/fped.2014.00062
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Anatomie

 Atrésie orificielle pulmonaire :
— Membraneuse : valve imperforée
— Musculaire : oblitération £ complete de l'infundibulum

« VD et tricuspide * hypoplasiques :
— Tripartite : Admission, Sinus trabéculé, Infundibulum
— Bipartite : Admission, Infundibulum
— Monopartite : Admission

— Extremement Hypoplasique : syndrome d’hypoplasie du
cceur droit

« Sinusoides intra-myocardiques et fistules coronaro-
ventriculaires droites



Le pronostic

* Le pronostic immediat dépend
— de la perméabilité du FOP et du PDA

* Le pronostic ulterieur depend
— des dimensions du VD et surtout de la tricuspide

— De I'éventuelle déependance de la circulation
coronaire d’'une perfusion par le VD



William Hunter, 1784

« Hunter W. Medical Observations and
Inquiries, 1784, 6: 291

« DCa13jours:
- atrésie pulmonaire
- foramen ovale permeéable
- canal artériel trés étroit



« Rare:

« 0,7 - 3 % des cardiopathies congénitales
« 4 -10/ 100 000 naissances vivantes

+ Grave :
» Toujours fatale en I'absence de traitement
« <1970 : survie < 3% a 3 ans

 Années 1990s survie > 60% a 3 ans
 Aujourd’hui survie > 90%



Etiologie inconnue

Tard dans la morphogenese cardiaque
Inflammation préenatale ?

Formes familiales monogéniques ?



APSI

* Le plus souvent
—{S,D,S}
— Crosse aortique gauche
— Canal artériel gauche



Atresie pulmonaire a septum intact
. VD

— plus ou moins hypoplasique
» Tripartite
 Bipartite
* Monopartite

— sans issue hormis une IT
 Atrésie orificielle pulmonaire
« Septum intact

 Circulation pulmonaire dépendante

— d’un shunt D-G obligatoire par le FOP
— d’'un PDA : cardiopathie DUCTO-DEPENDANTE

e + anomalies coronaires



P.E.F.Daubeney et al. JACC,2002,39(10):1670-9



Atresie pulmonaire a septum intact
- VD

— plus ou moins hypoplasique
» Tripartite
* Bipartite
* Monopartite

— sans issue hormis une IT
» Atrésie orificielle pulmonaire
* Septum intact

« Circulation pulmonaire dépendante

— d’un shunt D-G obligatoire par le FOP
— d'un PDA : cardiopathie DUCTO-DEPENDANTE

e + anomalies coronaires






D’aprés Giglia TM, Mandell S, Connor AR, et al. Circulation 1992;86:1516-28
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Anomalies coronaires

Sinusoides intra-myocardiques : 50 % des patients

l

Fistules VD-Coronaires : 90 %

l

Sténoses coronaires proximales : 15 %
=> Circulation coronaire dépendant du VD

Circulation coronaire dépendant du VD : 7-10 % des cas
=> décompression du VD dangereuse : ischémie, infarctus



Diagnostic antenatal



Atrésie Pulmonaire a Septum Intact




Projet ?
e Circulation biventriculaire

« Circulation a 1,5 ventricule (fermeture du SIA
et DCPP)

 Circulation univentriculaire de Fontan (DCPT)



Derivation cavo-pulmonaire totale
(circulation de Fontan)




Nomogramme : diametre prénatal de la valve tricuspide

Tricuspid valve annulus, mm

3

Estimated gestational age, wk

J.W. Salvin. Pediatrics 2006, 118 (2): e415-e420



Diametre prenatal de la valve tricuspide :
facteur predictif de la stratégie thérapeutique
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Pronostic anténatal

* De bon pronostic (réparation bi-ventriculaire)
— Tric/ Mit > 0,63
— Tric : Z-score 2 -3
— IT 2 modeéree (pas d'IT : risque de sinusoides)

— Flux antérograde pulmonaire (stenose pulmonaire
critique et non APSI)

A. Lowenthal. Fetal Diagn Ther 2014;35:101



IMG ?

« « forte probabilité que I'enfant a naitre soit atteint
d'une affection d’'une particuliere gravité reconnue
comme incurable »

different de la situation réelle :

« « certitude que I'enfant a naitre est atteint d'une
affection incurable et probablement d’une
particuliere gravité»

d’apres J. Lebidois



Intervention anténatale ?

« Buts:
— (Eviter une mort foetale)
— Permettre le développement du VD = éviter une APSI

* Principe de la technique
— Anesthésie péri-durale
— Anesthésie générale foetale

— Ponction abdominale maternelle, thoracique foetale, ventriculaire
droite

— Perforation ou franchissement de la valve pulmonaire au moyen
d'un guide
— Dilatation de 'anneau pulmonaire

* Procédure risquée et encore experimentale
* Premiers résultats tres encourageants



A. Tulzer et al. Immediate effects and outcome of in-utero pulmonary valvuloplasty
in fetuses with pulmonary atresia with intact ventricular septum or critical pulmonary
stenosis. Ultrasound Obstet Gynecol 2018; 52: 230-237

 De 10/2000 a 07/2017
« 23 feetus, 35 valvuloplasties
« 2814 SG

* Indication :
— APSI membraneuse : 15 et SPV critique : 8
— Présence d’'un infundibulum
— Flux rétrograde dans le canal artériel
— VD hypoplasique et hypertrophié
— PVD suprasystémique (IT)
 Exclusion:
— APSI musculaire ou absence d’infundibulum
— IT sévére et de basse vitesse (<2,5 m/s)
— Larges sinusoides



A. Tulzer et al. Immediate effects and outcome of in-utero pulmonary valvuloplasty in
fetuses with pulmonary atresia with intact ventricular septum or critical pulmonary
stenosis. Ultrasound Obstet Gynecol 2018; 52: 230-237

« Deéces maternel : 0, foetal : O e Echecs: 2/23 => VU

*  Succes te'Cﬁniquei « Succés technique 21/23
— Procédure : 62,9% — 15 biventriculaires

— Patients : 91,3% — 3:1,5 ventricule
— 3 :non encore défini
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Diagnostic post-natal



Diagnostic post-natal

Cyanose neonatale préecoce et réfractaire a
I'oxygenothérapie (dangereuse)
B2 unique

Souffle cardiaque inconstant :
— Souffle continu sous-claviculaire G : PDA
— Souffle holosystolique para-sternal G inférieur : IT

(Hepatomégalie si FOP restrictif)



(ECG)

Si le VD est tres hypoplasique :

— Axe de QRS gauche et prepondérance VG
anormaux chez un NNe

Si le VD est développée et tres hypertrophié :
— Axe de QRS droit et signes d’'HVD

HAD d’installation progressive

Anomalies de la repolarisation : ischémie
myocardique



NNé

13 mois

Prédominance VG
O rSenV1etRsenV6

HAD
HVD :rS en V6

K.E.Engenberg. Brit Heart J.1963;25:540



( Radiographie pulmonaire )

Hypovascularisation pulmonaire

Débord de 'arc inférieur droit : Cardiomégalie
OD dilatée



ECHOCARDIOGRAMME
en URGENCE

« APSI

» Diagnostics difféerentiels :
— Sténose valvulaire pulmonaire critique
— Malformation d'Ebstein
— Atrésie tricuspide
— Atresie pulmonaire avec CIV (APSO)
— Transposition des gros vaisseaux



ECHOCARDIOGRAMME
en URGENCE

Atresie pulmonaire :
— valvulaire ou musculaire

— longueur de la discontinuité
VD-AP

— diameétre de I'anneau
pulmonaire

Arteres pulmonaires
Canal artériel
Ventricule droit :

— dimensions,

— analyse de ses 3 parties

— @paisseur de ses parois
— recherche de sinusoides

Tricuspide :

— anatomie (Ebstein ?)

— diamétre de I'anneau (Z-score)
— insuffisance tricuspide
Septum interventriculaire :
— absence de CIV

— épaisseur

Septum interatrial :

— CIA?

— FOP ?

— restriction du shunt D-G ?
Coronaires

VG et sa fonction

(et, comme toujours, tout le reste)
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Prise en charge initiale

Assurer la permeabilité du canal artériel :

—  Perfusion de prostaglandine E1 :
. KT veineux central ombilical double voie
. Alprostadil (Prostine VR®) 0,5 mg/mL
. 0,1 pg/kg/min puis dose minimale efficace (0,05 a 0,01 ug/kg/min)
. ajouter un traitement antalgique

En cas de besoin, assurer un shunt D-G inter-atrial par la manceuvre de
Rashkind

Décider s’il faut ouvrir ou non la voie VD-AP :
— VD (tricuspide) dont on peut espérer la croissance => ouverture
— VD extrémement hypoplasique => ouverture inutile
—  Circulation coronaire dépendante du VD => ouverture contre-indiquée
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D’aprés F.L.Hanley et al. J. Thorac.Cardiovasc.Surg.1993;105:406-27



Potentiel de croissance de I'anneau tricuspide

Z value of tricuspid vaive
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TGURE 1. The tncuspid valve Z-value at the initial evaluation (¢ ) and
FIGURE 1. The tnicuspid valve Z-value at the initial evaluation (¢/) and

after treatment (12 )
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FIGURE 2. The change of Z-value (Z12-711) showed negative correlation
with the right ventricular pressure/left ventricular pressure (RVPILVP)

measured after imtal palhation (P = 0013)

Gain de +2 DS chez 32% des patients apres decompression du VD

S-C Huang, J Thorac Cardiovasc Surg 2009;138:1160-6



Cathéterisme cardiaque
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Angiographie

VD face et profil

D.D.Mair et al. JACC,1997,29(6):1359-64



D.D.Mair et al. JACC,1997,29(6):1359-64



Ouverture de la voie pulmonaire par
cathéterisme interventionnel

« Perforation de la valve atrétique :
— Radiofréquence
— (guide métallique)

— Sous-contrble scopique et échographique

* Puis dilatation graduelle par sondes a ballonnet
— Sondes a dilatation coronaire (2,5 mm)
— Puis sonde a ballon du diametre de I'anneau (8 a 10 mm)



Length 265 cm

Perforat|0n ere Quter Diameter 0.024"

Cathéter coaxial

Inner diameter 0.02 3
Outer Diameter 0.038" Outer diameter 0038.

Inner Diameter 0.027"

d’aprés Lee Benson : hitps://youtube.be/Sc9SmfFZ1Hg




Coaxial
catheler

d’aprés Lee Benson : hitps://youtube.be/Sc9SmfFZ1Hg




d’apres Lee Benson : htips://youtube.be/Sc9SmfFZ1Hg




Apres le cathetérisme

* Sevrage de la Prostine progressif :
— Succes : surveillance médicale

— Echeca 1 a 3 semaines :
« Anastomose de Blalock-Taussig-Thomas
 ou stenting du canal artériel



D.M. Boucek et al. Blalock-Taussig shunt versus patent ductus arteriosus
stent as first palliation for ductal-dependent pulmonary circulation lesions:
A review of the literature. Congenital Heart Disease. 2019;14:105—-109
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Surgical shunts remain essential to the care of these patients, but ductal stent is a

reasonable alternative, and may provide some advantages in select patients with
ductal-dependent PBF



Chirurgie

* Quverture de la voie pulmonaire
— En cas d’échec du cathétérisme
— Rarement en premiere intention
— Valvulectomie et parfois patch trans-annulaire

* Anastomose de Blalock-Taussig-Thomas
— En cas d’échec de sevrage de la Prostine
— En cas de renoncement a ouvrir la voie VD-AP
« VD trop petit pour envisager reparation biventriculaire
 Circulation coronaire dépendante du VD



Complication : le shunt circulaire
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lllustration de Ph. Mauriat



Réinterventions

Blalock-Taussig-Thomas

Dilatation percutanée de I'anneau pulmonaire
Ouverture chirurgicale de I'anneau pulmonaire
Réduction ou fermeture de BTT

Fermeture de FOP ou CIA apres test d’occlusion

Anastomose mono-cavo-bipulmonaire : circulation a
1,5 ventricule

Dérivation cavo-pulmonaire totale
Dilatation ou stenting d'une branche pulmonaire



Mi et al. (Hong-Kong) Heart. 2015;91:657

1980-2003 : 94 patients

Atrésie pulmonaire :
— Membraneuse : 93,6%
— Musculaire : 6,4%

Ebstein : 4,3%

Fistules coronaires : 21%

— 1 seul cas de circulation coronaire dépendant du VD
/ DC avant toute intervention (7,4%)
Cathétérisme :

— Laser: 15 (17%)

— Rashkind : 16%

Chirurgie : 54
— Patch transannulaire : 12 (14%)
— Valvulotomie a cceur fermé : 42 (48%)



Alwi et al. (Kuala Lumpur, Malaisie) JTCS. 2011;141:1355

2001-2009 : 143 patients

* VD bipartite : 37 patients
— Z-score tric : -3,8
— Tric/Mit : 0,62
« Perforation percutanée par RF et stenting du canal :
— Déceés:
» Per-procédural : 0
» Précoces (bas débit) : 2
« Tardif : 1
— Thrombose du stent ductal : 1 => BTT en urgence
— Survie de 94% a 6 mois et 91% a 5 ans
— A4 ans:
 Circulation biventriculaire : 17 (48%)
 Circulation 1,5 ventricule : 9 (26%)
— Absence de réintervention :
« A1an: 80%
« A2ans:68%

« A3ans:58%
e Adans:40%



S.Hascoét et al. Transcatheter pulmonary valvuloplasty

iIn neonates with PA/IVS.
Arch Cardiovasc Dis (2019), https://doi.org/10.1016/j.acvd.2018.11.015

Neonates with attempled pulmonary vahuloplasty n = 65




S.Hascoét et al. Transcatheter pulmonary valvuloplasty

iIn neonates with PA/IVS.
Arch Cardiovasc Dis (2019), https://doi.org/10.1016/j.acvd.2018.11.015

Population : 29 APSI et 36 SVP critiques
 Age moyen : 4 jours

* Succes de valvuloplastie percutanée : 90,8%
« Blalock-Taussig-Thomas : 18,6%
— Z-score tricuspide plus bas :-1,9 vs -0,8
— Z-score pulmonaire plus bas : -2,5 vs -0,9
— VD bipartite plus souvent que tripartite
* Mortalité apres valvuloplastie : 8,5%
« Parmiles 54 survivants :
— 52 (96%) : circulation biventriculaire
— Reéintervention (autre que BTT) : 13,7% a 2 ans et 16,4% a 4 ans



L.K Wright et al. (Atlanta, USA) Long-term outcomes after

intervention for PA/IVS. Heart. Published online First:02 February 2019.
Doi:10.1136/heartjnl-2018-314124

* Registre : Pediatric Cardiac Care Consortium
« KT ou chirurgie néeonatals 1982-2003

* Follow-up median : 16,7 ans

616 patients NNes opéres : 491 survivants

« 99 DC (4 post-Tx)

10 Tx (age médian 0,7 ans)

« Survie globale a 20 ans : 66%

« 3306 reparations ou palliations :
— biventriculaire : 201  survie a 20 ans : 98%
— 1,5 ventricule : 39 survie a 20 ans : 91%
— Fontan : 96 survie a 20 ans : 97,6%



Pronostic a moyen terme
Daubeney JTCVS 2005



S. Romei et al. (Atlanta, USA) Exercise capacity and cardiac
reserve in children and adolescents with corrected PA/IVS after

univentricular palliation and biventricular repair.
JTCS 2012;143:569-75

TABLE 1. Patients’ characteristics and results of cardiopulmonary
exercise test

Univentricular  Biventricular

palliation repair group r
group (N~ 7) IN-T) value

Age (v) 118 + 26 129 + 2.7 6

NYHA functional class

I S (72%) 6 (86%) 2

11 2 (28%) 1 (14%) 6

Previous AP shunt (n, %) T (100%) 6 (86%%) 8
Oxygen saturation % 926 £ 213 9VS5L10 <.001

RER 1.1 =0.1 1.1 =01 2

Resting HR (beats/min) 87+ 10 85 £ 11 -
MHR (beats/min) 143 + 13 186 + 7 <001
MHR (%% of predicted) 735+ 68 M9+ 56 <.001
VOmax (ml/kg/mmn) 259 + 63 454 £ 63 <001
VO, max (% of predicted) 557 £ 108 92.7 £ 6.7 <.001
O, pulse (mL/beat) 67=13 11.2 = 2.6 006
O, pulse (% of predicted) 596 £ 116 1002 + 180 <.00]
Work load (METS) 79+19 124 +22 002
Exercise test time (min) 10,1 £ 1.3 15.1 £ 06 003
Values are (mean + standard deviatiom). AP, Aortopulmonary, RER. resperatoey

exchange rato; MR, heant rate; MHR, maximam heart ragse; NYHA, New York Hean
Association: METS, metabolic equivalents



